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はじめに 
progressive systemic sclerosis (PSS)は特徴的な皮
膚の硬化性病変あるいは Raynaud症状により発症す
るものが多く，慢性に経過して肺，心，腎などの内臓諸
器官の結合織，血管を病変の場として進行する全身の系
統的疾患である。しかし，ときには呼吸器症状や消化器
症状で発症することもあり，まれには皮庸硬化所見がま
ったくみられない例も報告されているりわ。われわれは
広範な間質性肺炎を主症状として発病し，ステロイド剤
により肺病変，皮膚病変の緩解した PSSの l例を経験
したので報告する。
症 例
患者: S. K. 56才男性
主訴: 労作時呼吸困難および四肢浮腫性腫脹
既往歴: 6年前に高血圧を指摘され，降圧剤により
治療を受けたことがある。
家族歴: 特記すべきことはない。
現病歴: 昭和 49年 4月初旬に少量のH寄淡をともなう
咳が持続し，会社の診療所で内服治療をうけたが症状は
改善せず，労作時の呼吸困難， J震はしだいに増強した。昭
和 49年 5月の初診時にも呼吸困難および乾性l度取は続
いており両側上下肢が腫脹して紫色を呈していた。とく
に手指，手背の浮腫性腫脹が強く(図 1)，Raynaud現
像が認められた。
入院時理学的所見: 身長 148cm， 体重 40kg，対側
性の手指，手背，足背部に浮腫性の腫脹がみられ，とく
に指尖部は紫色を呈しており，頚部，手背，足背に斑状
の毛細血管拡張が認められた。貧血，黄痘なく口居にチ
アノーゼなく，眼!険部浮腫，咽頭発赤， リンパ節腫脹は
いずれも認められない。脈拍 78，正，血圧 124/70で左
右差なく，心雑音も聴取されない。肺は中肺野から下肺
野にかけて Velcro Iラ」音が著明であった。肝，牌は
触れず，神経学的検査では異常所見なく，また筋力低下
も認められなかった。
検査所見および経過: 入院時， 末梢血検査では赤血
球数 437x10¥血色素 14.8g/dl，白血球数 7000であり，
血液像は梓状核球 7%，分葉核球 61%， リンパ球 21%，
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図1. 手指，手背部の浮腫性腫脹
好酸球 9%，単球 2%と軽度の好酸球増加が認められる
以外は異常なかった。尿検査は異常なく，腎機能，尿素
窒素，クレアチニン，電解質はいずれも正常範囲であっ
た。血清検査では RA(+)， CRP (十)， 赤沈 61mmf 
hrといずれも異常を示しており， 血液化学検査でも総
コレステロール 151mgfdl，GOT 60，GPT 42，TTT 
10.5，ZTT 22，LDH 660と軽度の肝機能障害と LDH
上昇が認められた。血清蛋白は 6.6gfdlであり，AfG 
0.79，分画では albumin 44.4%，α1・gl.4.5%，α2・gl. 
13.8%，s・gl.5.5%，r-gl.31.8%とr-globulinの上昇
がみられた。免疫学的検索では Ig G 2480 mgfdl，Ig A 
204 mgfdl，Ig M 403 mgfdlと IgG，M が増加して
おり，抗核抗体は 32倍で陽性であった。なお LE-test
は陰性であり， LE細胞も検出されなかった。心電図は
正洞調律で左軸偏位を示しており， II，Vsで軽度の水
平型 ST低下が認められた。胸部 X線写真(図 2)で
は全肺野に網状，線状陰影が著明であり，とくに中下肺
野には雲索状陰影および斑点状陰影が強く，下肺野の縮
少など間質性肺炎および線維化を示す所見が明らかであ
った。さらに手背部の皮膚生検を施行したが，組織学的
には表皮の過角化がみられ，真皮は全体に浮腫性であり
謬原線維の膨化が認められた。また真皮上層から中層に
かけて血管周囲ないし附属器周囲に小円形細胞浸潤があ
り，小血管壁の肥厚，内皮細胞の膨化が認められたが，
フィブリノイド変性は明らかでなかった。標本中には毛
嚢脂腺系はみられず，汗腺分泌部は真皮の中層にあり，
謬原線維の下方への増殖がみられた。このように組織学
的にも強皮症のごく初期の変化を示す所見が明らかであ
図 2. 胸部 X 線写真
両側中下肺野に網状，線状陰影がみられ斑点状陰影
も混在している。下肺野には斑点状，雲索状陰影が
みられる。
り，臨床症状，検査結果より PSSと診断した。
治療としては，間質性肺炎が主症状であり，皮膚病変
も初期変化であるため， ステロイドが有効と考え pre・ 
dnisoloneの内服治療をおこない経過(図 3)を観察し
た。 prednisolone30 mgの内服により治療を開始した
が，約 2週間で呼吸困難， 咳，皮膚腫脹は著しく改善
し， Raynaud症状もしだいに消失した。 LDHは高値
を示したままであったが， 赤沈， r-globulin肝機能は
正常範囲になり， 肺機能では入院時 51%であった肺活
量が 71%にまで回復し，胸部 X線所見(図的の改善
も著しかった。ステロイドによる治療開始後に胃X線検
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図 3. 治療経過表
査で胃体上部後壁に粘膜集中像を認めており，副作用に
よる胃潰療の悪化を考慮し， かつ臨床的にも回復が明
らかであるため， やや早期ではあったが， 8月までに 
10 mgの維持量に減量し， 9月以降は 10mg隔日投与と
した。しかしこの頃より咳が再び出現し，呼吸困難は軽
度であったが，肺の聴診で Velcro iラ」音の増強がみ
られるとともに赤沈の悪化， r-globulin の上昇，肺活
量の減少，動脈血酸素飽和度 (Sa02) の低下および胸部 
X線所見の悪化も明らかとなり，心電図(図 5)でも II，
図 4. 胸部 X 線写真 
prednisolone による治療後両側中下ftiU野の所見は
改善しているが左下flm野にはなお此点状陰影がみと
められる。 
V4，._V6 のストレイン型 ST低下， T 波の陰転化が現
われ，左室肥大所見と心筋の虚血性変化の進展，あるい
は心内膜下梗塞も疑われた。これらの病状の悪化に対
し， 9月下旬より prednisolone を再び 30mgに増量
したが，肺活量の低下はさらに進行した。 X線所見も改
善しないため，ステロイド剤の大量投与を考えたが，副
作用を考慮して Azathioprine (Imuran) との併用を
試みた。その後，食道の軽度拡張所見，アトニー性変化
が出現したが， 12月初旬より赤沈， r-globulin値の改
善，肺活量の増加，心電図における ST，T 波所見の改
善が認められ，臨床症状も回復したため， prednisolol1e 
15 mg，Imuran 50 mgを維持量として昭和 50年 2月よ
り外来にて経過観察中である。表 lはほぼ 1年間の経過
をみた総合肺機能成績である。動脈血酸素分圧 (PaO 2) 
70.6 mmHg，酸素飽和度 (SaO 2) 93.5%と良好な値を
示しているが，残気率 (RVjTLC=46%)拡散能 (DLCO 
=7.0 mljminjmmHg)などの障害は依然として認めら
れた。また 13Xeを用いて施行した肺動態シンヲチダラ
ム(図 6)でも両側下肺野における肺血流および局所換
気分布の減少がみられ， 133Xe ガー スl&入後の洗い-出しシ
ンチグラムで示されるごとく，両側中下肺野をg:r{，'¥t乙ガ
ス洗い出しの遅延部分が認められた。
考 案
本例は間質性肺炎で発症した PSSであり，苛:腫性の
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図 5.心電図 
II，V4-6 誘導でストレイン型 ST低下がみられ， T 波は陰転化している。
表1. 総合肺機能成績 
149. 10.231 50. 11.22 
1530(48) 2110 (67) 努力性肺活量 ml(%) 
1380(91) 1920(91)秒 量 ml(%) 
3.78最大呼気速度 L/min 
2180 2760機能的残気量 ml 
920 1030予備 l呼気 量 ml 
1260 1730残 気 量 ml 
1610 1860目ilI 活 量 ml 
2870 3790全 Hit 気 量 ml 
43.9 46.0残 気 率 % 
7.450 7.415pH a 
67.0Pa O2 mmHg 70.6 
37.0Pa CO2 mmHg 39.2 
93.0Sa O2 % 93.5 
29.7A-aD02 (air) mmHg 
84.0A-aD02 (100% O 2) mmHg 
DLCO ml/min/mmHg 7.0 
30.0DL/pred % 
皮膚腫脹がほぼ同時期にあらわれ，軽度の肝障害および
食道病変も出現してきた例である。初発症状の頻度は報
告者により種々であるめが， Raynaud症状， 皮膚症状
あるいは関節症状で発病するものがほとんどであり，内
臓病変で発症するものは 10%4)とされている。自験側約 
20例についても Raynaud症状， 皮膚症状で発症した
例が多く，皮膚病変が硬化萎縮期に入って皮膚科の外来
を受診したものが大多数であり，肺病変をともなう PSS
のうちで間質性肺炎を主症状として発病したのはこの 1
例のみである。本例については皮膚病変が典型的でない
ため SLEや皮膚筋炎などとの鑑別には慎重でなくては
ならないが，発熱，顔面紅斑，蛋白尿，白血球減少ある
いは LE細胞など SLEに特徴的な変化は認められず，
皮膚筋炎のごとき筋痛，筋力低下などの所見を全く欠い
ており，食道のアトニ{性変化，間質性肺炎，軽度の肝
障害および r-globulinの上昇，抗核抗体陽性など内臓
変化が早期より発現した PSS と考えられる。
強皮症と肺病変との関連については古くより注目され
ており，近年肺病変の本態が病理組織学的にもいわゆる
肺線維症であることが明らかにされたo 一般には PSS
の間質性肺炎は限局性であり慢性に経過するものが多
く，胸部X線で認められる肺線維症の頒度は 21.，75%3)
と種々であるが， 約 20例の自験例では強弱の差はある
が，下肺野から中肺野にかけてほとんど全例にスリガラ
ス状，斑点状，輪状陰影で示される間質性線維化性肺炎
の変化が認められた。肺機能では肺活量，全肺気量の減
少など拘束性障害を示すものが多く，またコンブライア
ンスの低下， DLCOの低下も早期診断として有用である
との報告もあるト九ー本憐も肺活量の低下， 全肺気量減
少，最大~気速度低下などの拘束性障害がみられるとと
もに， DLCOの著しい低下， A-a D02の上昇が認められ
た。これは間質の線維性変化による alveolar-capillary 
block9)を反映すると同時に， 下肺野における肺血管床
の減少による血流分布と換気分布の unbalanceにより
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a b C 
図 6. I33 i¥動態シンチグラムXe による ni
a. 133Xe生食液 (5mCi)の静注後 15，...30秒のli血流分布を示す。両側下li野の血流分布低下が
みられる。 
b. t33Xeガス(約 1mCiLL.) を閉鎖回路で再1¥子政させた時の換気分布を示す。 
c. 開放回路における 60，...120秒後の 133Xeガス洗い出し状態を示す。両側中下l¥i¥i野のガス洗い出

しの遅延がみられる。
生ずる V/Q不均等を示しており，これがガス交換の面
で重要な障害因子になっていると考えられる。 
PSSの治療については， ステロイド剤の全身的使用
および免疫抑制剤による治療報告は他の履原病に比べて
少いが，本例のように間質性肺炎を主病変とする例で
は，ステロイドは有効で、あり，皮膚病変に対しでも初期
変化であるため著明な改善がみられた。他方 Azathio-
prine (Imuran)による治療例の報告も数少し効果に
ついてもさまざまであるが10九本例に関する限り間質性
肺炎の増悪期にステロイド剤のみでは改善がみられなか
ったにもかかわらず， Azathioprine併用時期より間質
性肺炎， r-globulinの好転がみられ， 発症より I年以
上経過した時点、でも病変は悪化せず，肺機能は改善して
おり，ステロイド剤との併用ではあるが効果があったも
のと考えられる。
本稿の要旨は第 29回胸部疾患学会関東地方会(昭
和 51年 2月 14日)に発表した。
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